Twardzina linijna en coup de sabre by Stępień, Katarzyna & Reich, Adam
153
PRACA K AZUIST YCZNA
Forum Dermatologicum
2018, tom 4, nr 4, 153–154
DOI: 10.5603/FD.2018.0004
Copyright © 2018 Via Medica
ISSN 2451–1501
Twardzina linijna en coup de sabre
Linear morphea en coup de sabre
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StreSzczenie 
W pracy przedstawiono opis przypadku 14-letniej dziewczynki leczonej z powodu twardziny linijnej typu en coup de sabre. W leczeniu 
zastosowano pulsoterapię metyloprednizolonem, natomiast w terapii podtrzymującej — metotreksat i średnie dawki prednizonu. Zas-
tosowane leczenie pozwoliło na wyciszenie choroby i ograniczenie jej późnych następstw, między innymi pod postacią połowiczego 
zaniku twarzy.
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AbStrAct
We present a case of a 14-year-old girl being treated for en coup de sabre linear morphea. The treatment consist of pulsotherapy with 
methylprednisolone followed by methotrexate and mean prednisone doses as the maintenance therapy. The applied treatment allowed 
to silence the disease and reduce its late consequences, including hemiatrophy of the face. 
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OPIS PRZYPADKU
Dziewczynka w wieku 14 lat została przyjęta do Kliniki 
Dermatologii w Rzeszowie w celu leczenia twardziny linij-
nej typu en coup de sabre. W wywiadzie ustalono, że zmia-
na skórna pojawiła się na skórze owłosionej czoła na dwa 
miesiące przed hospitalizacją i stopniowo zwiększała swój 
zasięg. W chwili przyjęcia do szpitala w linii pośrodkowej 
czoła obecne było ognisko chorobowe linijnego kształtu, 
barwy woskowożółtej, z zanikiem skóry w części centralnej. 
Na niewielkim obszarze skóry owłosionej głowy obecne 
było wyłysienie. Wokół zmiany skórnej obecna była wyraźna 
rumieniowa obwódka (lilac ring) (ryc. 1).
W terapii zastosowano dwukrotnie dożylne wlewy 
metyloprednizolonu po 500 mg, doogniskowe iniekcje 
z metyloprednizolonu w formie depot, natomiast w terapii 
podtrzymującej — metotreksat w dawce 10 mg tygodniowo 
podawanej podskórnie, a także prednizon w dawce 20 mg 
na dobę p.o. Po upływie miesiąca ponownie zastosowano 
doogniskowo metyloprednizolon, jednak z uwagi na infek-
cję górnych dróg oddechowych odstąpiono od dożylnego 
wlewu metyloprednizolonu oraz czasowo odstawiono me-
totreksat. Na kolejną hospitalizację chora zgłosiła się po 
upływie sześciu miesięcy. W chwili przyjęcia stwierdzono 
jedynie niewielką aktywność twardziny linijnej, nasiloną 
atrofię skóry oraz hiperpigmentację w obrębie zmiany cho-
robowej (ryc. 2). W terapii ponownie zastosowano dwa do-
żylne wlewy metyloprednizolonu po 500 mg oraz w terapii 
podtrzymującej metotreksat w dawce 15 mg tygodniowo 
i metyloprednizolon w dawce 20 mg na dobę. Zalecono 
ponadto comiesięczne doogniskowe iniekcje z hydrokor-
tyzonu.
OMÓWIENIE
Twardzina ograniczona typu en coup de sabre jest rzad-
ką chorobą z kręgu ograniczonych schorzeń tkanki łącz-
nej. Zazwyczaj ma postać pojedynczego linijnego ogniska 
barwy kości słoniowej w okolicy czołowo-ciemieniowej. 
Istotą choroby jest włóknienie skóry i tkanki podskórnej, 
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ale czasami także mięśni i kości, co może prowadzić do 
poważnego zniekształcenia i asymetrii twarzy. Z uwagi na 
możliwość wystąpienia deformacji twarzy, zgodnie z zale-
ceniami ekspertów European Dermatology Forum, w tera-
pii twardziny linijnej u dzieci uzasadnione jest stosowanie 
metotreksatu (15–25 mg/m2 powierzchni ciała/tydzień) 
oraz systemowej glikokortykosteroidoterapii (np. metylo-
prednizolon w dawce 30 mg/kg masy ciała w ciągu 3 dni 
w pulsach przez 3–6 mies.) [1]. Terapia systemowa pozwala 
na uzyskanie poprawy klinicznej i zatrzymanie postępu 
choroby w większości przypadków, z reguły jest też dobrze 
tolerowana, pod warunkiem że leczenie prowadzone jest 
odpowiednio krótko [2, 3].
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rycina 1. Twardzina linijna typu en coup de sabre. Widoczne linijne 
ognisko chorobowe barwy woskowożółtej z zanikiem skóry w części 
centralnej i częściową utratą owłosienia; wokół zmiany wyraźna 
rumieniowa obwódka
rycina 2. Ta sama zmiana po 6 miesiącach: aktywność ogniska 
niewielka, widoczna nasilona atrofia oraz hiperpigmentacja
